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A. 研究目的 

難治性血管炎疾患の医療水準の向上や患者の QOL

向上等により、研究開発推進の司令塔として難

病・小児慢性特定疾病対策の推進に貢献すること

を目的とする。 

 

B. 研究方法 

本研究では、以下の８指定難病（括弧内は指定難

病告示番号）と、これら以外の難治性血管炎疾患

を対象とする。指定難病：高安動脈炎(40), 巨細

胞性動脈炎(41), 結節性多発動脈炎(42), 顕微鏡

的多発血管炎(43), 多発血管炎性肉芽腫症(44), 

好酸球性多発血管炎性肉芽腫症(45), 悪性関節リ

ウマチ(46), バージャー病(47)。 

研究要旨 【目的】難治性血管炎疾患の医療水準の向上や患者の QOL 向上等により、研究開発推進

の司令塔として難病・小児慢性特定疾病対策の推進に貢献することを目的とする。【方法】班内に４つの

分科会を設置し、各分科会長を中心に 3年度計画の１年度目の研究課題を実施した。【結果】領域横断

分科会では研究班のwebsiteを刷新し、より利便性を高めたものとした。最近の ANCA関連血管炎診療経

験を有する内科医を対象とした症例提示を含む 19 問からなるアンケート調査を実施した。日本鼻科学

会において合同シンポジウムを実施した。市民公開講座としてインターネット動画配信を行った。新規検

査および治療の開発状況について情報を収集し、研究班のwebsiteで公開した。診療ガイドライン作成

のためのシステマティック・レビュー（SR）を実施する若手研究者育成のための勉強会を開催した。臨床

病理分科会では 7 件の依頼症例に対し、血管炎病理診断コンサルテーションを実施した。GCA の大型

血管病変の病理学的特徴の解明、OMAAV 病変と対照病変を病理学的に鑑別する組織学的指標の抽

出、結節性多発動脈炎と皮膚動脈炎の相違の同定を実施した。大型血管炎臨床分科会は難病情報セ

ンターの病気の解説、概要の改訂と重症度分類の改訂を提案した。バージャー病の診断基準ならびに

重症度分類の修正希望について、関連学会の承認を得て、厚生労働省に提出した。巨細胞性動脈炎

初発患者の臨床像を解析し、本邦の巨細胞性動脈炎の特徴と大動脈病変が治療反応性予測因子とな

ることをArthritis Res Therに報告した。高安動脈炎後ろ向きコホート129例を解析した。臨床個人調査票

を解析し、高安動脈炎患者の就職率を検討した。「小児発症高安動脈炎の子どもと親のためのガイドブ

ック」を作成し、研究班 websiteからダウンロード可能とした。バージャー病の臨床個人調査票解析結果

を論文化し、Circulation Journal 誌に掲載された。全国疫学調査を難治性疾患の継続的な疫学データの

収集・解析に関する研究班と合同で実施し、全国患者数を推計し、高安動脈炎と巨細胞性動脈炎の罹

患血管の違いを明らかにした。AMED難治性血管炎診療の CQ解決のための多層的研究との合同研究課

題として日常診療で評価可能な寛解基準と治療目標、治療目標達成に向けた治療戦略の暫定案を作

成した。難病プラットフォームを用いた患者レジストリ研究を開始した。中・小型血管炎臨床分科会は顕

微鏡的多発血管炎、多発血管炎性肉芽腫症診療ガイドラインの改訂版作成に向けて、基本方針を決定

し、改訂作業を進めた。また、「抗リン脂質抗体症候群・好酸球性多発血管炎性肉芽腫症・結節性多発

動脈炎・リウマトイド血管炎の治療の手引き 2020」を出版した。さらに、指定難病の通知の修正、重症度

分類の変更案の作成、臨床調査個人票解析、結節性多発動脈炎疫学調査の準備、RemIRIT 研究デー

タベース解析を進めた。小児慢性特定疾患「川崎病性冠動脈瘤」から継続した「川崎病性巨大冠動脈

瘤」を本班が代表申請組織となり関連7学会と共に指定難病疾病追加申請を行った。【考案】これらの研

究成果によって、難治性血管炎の医療水準の均てん化と更なる向上がもたらされることが期待される。 
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全体目標は以下の 7項目である。1)診療ガイドラ

イン(GL)改訂、2) 診断基準改訂、3) 重症度分類

改訂、4)AMED研究班との共同研究、5)診療実態と

その変化の把握、6)疾患および治療法の普及・啓

発 、7)若手研究者の育成。 

研究班全体で、AMED難治性血管炎診療のCQ解決

のための多層的研究班と合同で JPVAS 血管炎前

向きコホート研究【RADDAR-J [22]】を実施した。 

領域横断分科会：市民公開講座、関連学会におけ

る合同シンポジウム等の開催、GL作成に関する勉

強会参加者公募・開催、国際共同研究 VPREG実施、

GL普及に関するアンケート実施、国内外の診断・

治療方法の開発状況の把握、国際共同研究支援を

行った。 

臨床病理分科会：血管炎病理診断コンサルテーシ

ョンシステム運用、GCA の大型血管病変の病理学

的特徴の解明、AAV の上気道生検組織の病理学的

特徴の解明、PAN の皮膚病変と皮膚動脈炎の病理

学的特徴の相違の同定―人工知能（AI）を用いて

両者の鑑別を試みる、FFPE切片を用いた血管壁免

疫グロブリン沈着の検出を実施した。 

大型血管炎臨床分科会：大型血管炎患者レジスト

リ研究（前・後ろ向き）のデータ収集・解析、バ

ージャー病診断基準の改訂案作成、関連学会との

調整、指定難病重症度分類改訂準備、大型血管炎

の心臓血管手術症例に関する症例登録研究立ち上

げ、保険データベース解析計画作成、大型血管炎

全国疫学調査データを用いた小児期発症高安動脈

炎症例の解析、高安動脈炎女性患者と妊娠・出産

の実態調査準備を実施した。 

中・小型血管炎臨床分科会：ANCA 関連血管炎診

療ガイドライン改訂準備、指定難病重症度分類改

訂、RemIRIT 研究データベース解析、診断基準の

作成・改訂準備、臨床調査個人票解析準備、ANCA

陽性間質性肺炎の疫学研究準備を実施した。 

 

(倫理面への配慮)  

人を対象とする医学系研究に関する倫理指針を遵

守して実施した。 

 

 

C. 研究結果 

以下に分科会別に研究結果の概要を示す。詳細

は各分科会長、研究分担者の報告書に記載されて

いる。 

1) 領域横断分科会 

顕微鏡的多発血管炎および多発血管炎性肉芽腫

症の治療実態について、最近の ANCA 関連血管

炎診療経験を有する内科医を対象とした症例提

示を含む 19 問からなるアンケート調査を実施した。

2020年 10月 10日に日本鼻科学会において「上気

道の難治性血管炎の臨床像と病態」というタイト

ルで合同シンポジウムを行った。市民公開講座と

して「血管炎についてもっと知ろう：それぞれの

病気の特徴と療養に役立つ知識」というテーマで、

インターネット動画配信を行った。European 

Vasculitis Study Annual Meeting に本研究班か

ら複数名が参加し、国内で行っている AAVTCZ試験、

国際臨床研究である ARAMIS の進捗などについて

報告を行い、また海外の臨床研究における最新情

報 を 共 有 し た 。 Vasculitis Pregnancy 

Registry(V-PREG)の website開設準備を進めた。

血管炎に関する新規検査および治療の開発状況に

ついて情報収集を行い、研究班 websiteに掲載し

た。診療ガイドライン作成のためのシステマティ

ック・レビュー（SR）若手研究者の育成を目的に、

コクランジャパンに協力を依頼して勉強会を 2回

開催した。来年度も継続予定である。詳細は田村

の分担研究報告書を参照のこと。 
2) 臨床病理分科会 

7 件の依頼症例に対して、血管炎病理診断コンサ

ルテーションを実施した。ウェブ版血管炎病理アト

ラスの画像使用について、2 件許諾した。巨細胞

性動脈炎(GCA)の大型血管病変の病理学的特徴

について検討し、cranial GCA with established 
extracranial involvement (C-GCA with EECI)と
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extracranial GCA (EC-GCA)は、病型に関わらず

共通の大動脈炎病変を示すと考えられた。AAV

の上気道生検組織の病理学的特徴の検討では、

ANCA 関連血管炎性中耳炎(OMAAV)病変と対

照病変の組織標本について予備比較を実施し、

OMAAV 鑑別の組織学的指標を抽出した。結節

性多発動脈炎(PAN)の皮膚病変と皮膚動脈炎

(CA)の病理学的特徴の相違を畳み込みニューラ

ルネットワークを用いて検討した。PANとCAのHE
染色画像には何らかの差異が存在し、それは赤と

緑の色情報に反映されていることを示した。FFPE
切片を用いた血管壁免疫グロブリン沈着の検出方

法を検討するため、分科会構成員の各施設で解

析対象症例の有無を調査した結果、30 例ほどが

該当した。また、抗原賦活法として異なる 2 つの方

法が提案された。詳細は石津の分担研究報告書を

参照のこと。 
3) 大型血管炎臨床分科会 

国内外の高安動脈炎(TAK),GCA のコホート研究、

臨床試験の結果を踏まえて、難病情報センターの

病気の解説、概要の改訂と重症度分類の改訂を検

討して提案した。「小児発症高安動脈炎の子ども

と親のためのガイドブック」を作成し、研究班

website からダウンロード可能とした。バージャー

病の診断基準ならびに重症度分類の修正希望につ

いて、関連学会に承認を依頼して、厚生労働省に

提出した。大型血管炎を対象とする前向きレジス

トリー研究では、最終的に191例（TAK70例、GCA121

例）が登録されて、3 年間のフォロー中である。

後ろ向きレジストリ―研究では、合計 311 例

（TAK166例、GCA145例）が登録された。GCA初発

患者の臨床像を解析し、Arthritis Res Ther誌に

報告した。（杉原の分担研究報告書参照）。高安

動脈炎の初発患者 129例の特徴を解析した。高安

動脈炎の臨床調査個人票を用いて、患者の就職率

について解析した。バージャー病の臨床調査個人

票解析結果を論文化し、Circulation Journal 誌

に掲載された（渡部の分担研究報告書参照）。大型

血管炎の心臓血管手術症例に関する症例登録研究

の準備を進めた。大型血管炎全国疫学調査を難治

性疾患の継続的な疫学データの収集・解析に関

する研究班と共同で実施した。全国患者数推計値

は TAK5,320 名(95%信頼区間 4,810-5,620 名)，
GCA3,200名(95%信頼区間:3,830-3,570名)であっ

た。二次調査で、TAKとGCAの患者背景、治療、

罹患血管の分布の違いを明らかにした。高安動脈

炎女性患者と妊娠・出産の実態調査では、18 施設

から 30症例、39妊娠が登録され、解析を進めた。

小児高安動脈炎のトシリズマブ使用実態把握の

準備を日本小児科学会、日本小児リウマチ学会

と共同で実施する準備を進めた。AMED難治性血

管炎診療の CQ 解決のための多層的研究班と合

同で、日常診療で評価可能な寛解基準と治療目

標、治療目標達成に向けた治療戦略の暫定案を

作成した。詳細は中岡の分担研究報告書を参照の

こと。 

4) 中・小型血管炎臨床分科会 

ANCA関連血管炎診療ガイドライン改訂では、統括

委員会設置、基本方針策定、ガイドラインパネル

委員会、編集委員会のメンバーを確定した。6 個

の新規クリニカルクエスチョンを設定し、計 10

個のCQを対象として2名1組からなるシステマテ

ィックレビュー（SR）チームで SRを開始した。た。

難病情報センターの病気の解説、概要の改訂と重

症度分類の改訂を検討して提案した。悪性関節リ

ウマチの臨床調査個人票を解析し、Modern 

Rheumatology(vol31, page 1-8.2020)に報告した。

RemIRIT研究データベースの解析を進めた。「抗

リン脂質抗体症候群・好酸球性多発血管炎性肉芽

腫症・結節性多発動脈炎・リウマトイド血管炎の治

療の手引き 2020」を出版した（長坂の分担研究報

告書を参照）。『川崎病診断の手引き改訂第 6 版

ガイドブック』の編集、執筆、発行に本班小児血管

炎研究担当者が編集委員、執筆者として参加した。

日本循環器学会『川崎病心血管後遺症診断と治

療ガイドライン』および日本小児循環器病学会『川
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崎病急性期治療のガイドライン』の執筆を本班小

児血管炎研究担当者が担当した。小児慢性特定

疾患「川崎病性冠動脈瘤」から継続した「川崎病性

巨大冠動脈瘤」を本班が代表申請組織となり関連

7 学会と共に指定難病疾病追加申請を行った。詳

細は要の分担研究報告書を参照のこと。 

 

D. 考察 

令和元年度までの研究班の体制を見直し、一部の

分担者・協力者を入れ替えて実施した研究の 1年

目であったが、各分科会で研究計画通りに順調に

研究課題が遂行された。また、COVID-19対応によ

り班会議はすべて web会議で実施したが、大きな

問題はなく研究をすすめることができた。 

診療ガイドライン作成に携わる若手研究者育成を

目指して、自己免疫疾患に関する調査研究班と合

同でシステマティックレビュー勉強会参加者を募

集し、定員の倍以上の申し込みがあった。こうこ

いった取り組みを今後も継続し、政策研究の後継

者を育てていく必要があると思われる。 

大型血管炎全国疫学調査の経験を活かし、本研究

班の２・３年目では結節性多発動脈炎に関する全

国疫学調査を計画している。わが国における難病

各疾患の全体像を把握する上で、全国疫学調査は

非常に重要な研究手法であり、今後も複数の疾患

で実施していく必要がある。 

E. 結論 

これらの研究成果によって、難治性血管炎の医療

水準の均てん化と更なる向上がもたらされること

が期待される。 

 

F. 健康危険情報 

なし。 
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